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Abstract 
Autoimmune hemolytic anemia (AIHA) occurs when antibodies directed against the human red blood cells 
cause them to lyse. AIHA can be classified as warm autoimmune hemolytic anemia or cold autoimmune 
hemolytic anemia, which includes cold agglutinin disease and paroxysmal cold hemoglobinuria（PCH）. It is 
not difficult to diagnose due to elevated serum bilirubin, reduced plasma haptoglobin and reticulocytosis. 
However, it needs to test in various ways using special reagents and judgment by a specialist in order to 
classify based on the characteristics of the autoantibodies involved in the pathogenesis of the disease. PCH 
is autoimmune hemolytic anemia featured by intravascular hemolysis after cold exposure, which can present 
as an acute post-infectious disease in children. We report a case of PCH which can be diagnosed based on 











原 因 で 発 症 す る 自 己 免 疫 性 溶 血 性 貧 血























血色素尿症（paroxysmal nocturnal hemoglobinuria; 
PNH）  24.9％，寒冷凝集素症（cold agglutinin 
disease; CAD）  4.0％，発作性寒冷血色素尿症
（paroxysmal cold hemoglobinuria; PCH） 1.0％，
その他，病型不明のものも 5%程度存在する (2)． 
北海道科学大学研究紀要　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　 Bulletin of Hokkaido University
第49号（2021年）　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　   of Science, No.49(2021)
論文　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　   　  　Papers
-1-
冷式抗体による PNH は，細胞膜に特定の蛋白質










素は，ABO 式血液型の A 型・B 型抗原の基礎とな








よって発症する．D-L 抗体は，ヒトの P 式血液型で
の赤血球上の P 抗原に対する IgG 型のポリクロー
ナル抗体であり，ほぼすべての赤血球に感作し溶血


















合を Coombs 試験陰性と判定する．Coombs 試験の
試薬を複数種類使用することにより，赤血球膜上に








































ずつ 2 本の試験管に分注し，それぞれを 0℃と 37℃
（対照）に 30 分間静置する．その後，2 本とも 37℃
で 30 分間静置し，1,000 g で 5 分間遠心して，0℃
に静置した血液のみに溶血が認められれば直接 D-L 
試験陽性と判定する．間接 D-L 試験では，2 本の試
験管に O 型赤血球と 37℃で分離した被験者血清を
入れ，対照では被験者血清の代わりに新鮮血清を入












AIHA を疑う小児で，D-L 試験にて D-L 抗体の確認
をし，PCH と診断できた症例を経験したので報告
をする．この症例を通じて，AIHA を疑う場合には









認め近医を再度受診し，20xx 年 3 月 1 日に総合病
院の小児科に紹介されて精査目的で入院となった． 
身体所見：身長 107.2 cm，体重 15.1 kg，体温
























図 1 溶血性貧血の診断フローチャート 
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表 2 入院時検査所見 
血液学検査 生化学検査 免疫学検査
白血球数 7430 /μL T-Bil 6.9 mg/dL CRP 10.80 mg/dL 
好中球 51 % D-Bil 0.36 mg/dL ASO <20 IU/dL 
リンパ球 43 % AST 58 U/L IgG 753 mg/dL 
その他 6 % ALT 12 U/L IgA 47 mg/dL 
赤血球数 343×104 /μL LD 1467 U/L IgM 82 mg/dL 
Hb 10.2 g/dL γGT 17 U/L C3 125 mg/dL 
Ht 27.8 % ALP 471 U/L C4 29 mg/dL 
MCV 81.0 fL ChE 301 U/L Hp <12.0 mg/dL 
MCH 29.7 pg TP 6.4 g/L 
MCHC 36.7 % Alb 3.9 g/L 
血小板数 18.1×104 /μL TCho 179 mg/dL 尿一般検査
PT 10.8 sec UN 14.7 mg/dL 潜血 (3+) 
PT-INR 0.91 Crea 0.27 mg/dL 蛋白 (3+) 


























































































Hbは 3日目では 8.5 g/dLと貧血が進行していたが、
その後はほぼ横ばいとなった．赤血球の破壊により






















入院 9 日目には皮膚黄染は軽減し，Hb は 9.6 g/dL
と増加に転じ，CRP 0.20 mg/dL 未満，WBC 
9,100 /μLと炎症反応も認めず，尿潜血陰性であり，
翌日，3 月 10 日に退院をした．3 月 18 日の再診時
の臨床検査では，Hb は 11.8 g/dL，直接 Coombs 試



































































PCH の発症年齢は 5 歳以下の小児が約 70%と多
く (6)，すべての小児の AIHA の 6～30%を占めてい
ると報告されている (7)．発症時期は寒冷暴露を受け
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本論文に関連し，開示すべき COI状態にある企業
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